Thrombocytopenies 

auto-immunes 


Le purpura thrombocytopenique 
auto-immun est une affection 
benigne associee a la presence 
d’anticorps anti-plaquettes. 

II s’agit d’un diagnostic 
d’elimination reposant 
sur la confirmation 
d’une thrombocytopenie 
peripherique acquise pour laquelle 
une prise medicamenteuse, 
une infection virale, 
et une maladie auto-immune 
comme un lupus doivent etre 
ecartees. II existe 2 presentations 
evolutives principales: 
une forme aigue plus volontiers 
rencontree chez I’enfant 
(ou une responsabilite virale 
est le plus souvent incriminee), 
et une forme chronique 
interessant la majorite 
des adultes. Le traitement 
de I re intention repose 
sur I’emploi des corticoides 
et (ou) des immunoglobulines. 
Les formes « mineures » avec un 
taux de plaquettes superieur a 
50 x 1 0 9 /L ne requierent aucune 
therapeutique particuliere. 

Entre 20 

et 50 x 1 0 9 plaquettes/L, (’indication 
d’un traitement est plus discutee. 
Lorsque le taux est inferieur a 
20 x 1 0 9 /L, le traitement 
est soit une corticotherapie soit 
I’emploi des immunoglobulines 
suivant la situation clinique ; la 
I re est de faible cout mais a un 
delai d’action plus lent, le 2 nd est 
plus couteux mais d’action rapide. 
Pour les formes chroniques avec 
un taux de plaquettes inferieur 
a 50 x I0 9 /L, la splenectomie est 
le traitement de choix. 
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Definition 

et physiopathologie 

Les thrombocytopenies auto-immunes 
ou purpuras thrombocytopeniques 
auto-immuns (PTAI) constituent une 
variete de thrombocytopenie acquise 
de mecanisme peripherique due a des 
anticorps anti-plaquettes. 1 Ainsi opso- 
nisees, les plaquettes sont detruites par 
le systeme macrophagique essentiel- 
lement au niveau splenique. 

Tableau I 

Examens necessaires 
et suffisants au diagnostic de 
purpura thrombocytopenique 
auto-immun* 

-Hemogramme + frottis 

- Myelogramme 

-Taux de prothrombine ; 
temps de cephaline avec activateur ; 
fibrinogene 

- Serologie des hepatites B et C 

- Serologie VIH 
-Anticorps anti-nucleaires 

-Test de Coombs direct erythrocytaire 


*Une thrombocytopenie d’origine 
centrale ne peut toutefois pas etre 
formellement eliminee par un 
myelogramme normal dans les formes 
aax taux de plaquettes compris entre 20 
et 50 x 10 9 /L. 


II est le plus souvent difficile lors du dia- 
gnostic de distinguer les formes aigues 
des formes chroniques, les l res interes- 
sant surtout les enfants, les 2 ndes les 
adultes. En dehors d’un passe connu de 
saignement et (ou) de thrombocytope- 
nie, seule 1 ’ evolution permet de trancher. 
Le purpura thrombocytopenique auto- 
immun est a distinguer des autres 
thrombocytopenies immunologiques 
allogeniques comme le purpura post- 
transfusionnel 2 (oft il semble aussi exis- 
ter une participation auto-immune 
associee) ou certaines formes de throm- 
bocytopenies neonatales par incom- 
patiblite fosto-maternelle, ainsi que des 
purpuras thrombocytopeniques immu- 
noallergiques post-medicamenteux, 1 et 
bien evidemment des thrombocytope- 
nies non immunologiques. 

Circonstances revelatrices 
et conduite diagnostique 

Les circonstances revelatrices sont 
variees, allant d’une decouverte for- 
tuite grace a une numeration plaquet- 
taire systematique, a un syndrome 
hemorragique limite le plus souvent a 
un simple purpura, mais parfois aussi 
un saignement cutaneo-muqueux ou 
visceral plus notable. 

Le diagnostic repose sur (tableau I) : 
- la veracite de la thrombocytopenie, 
confirmee sur un frottis sanguin ecar- 
tant de fausses thrombocytopenies, 
liee a 1’ agglutination des plaquettes 
in vitro sur l’EDTA (ethylene- 
diamine-tetra-acetate) ; 

-l’absence d’ intoxication alcoolique ; 
-l’absence de notion d’infection par 
le virus de l’immunodeficience 
humaine (VIH) ; 

-l’absence d’infection evolutive, de 
syndrome inflammatoire ou de syn- 
drome grippal recent ; 
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-l’absence de prise medicamenteuse 
susceptible de declencherune throm- 
bocytopenie ; 

-l’absence de grossesse en cours 
(contexte particulier, voir plus loin) ; 
-1’ absence de transfusion recente 
(contexte particulier et rare des 
thrombocytopeniespost-transfusion- 
nelles) ; 

- l’absence de splenomegalie, de notion 
d' hypertension portale, d’hepatopa- 
thie; 

- la normalite du bilan de coagulation 
ecartant un processus de coagulation 
intravasculaire disseminee ; 

-l’absence de schizocytes sur le frot- 
tis sanguin, ecartant un purpura 
thrombotique thrombocytopenique ; 

- la negativite des serologies virales du 
VIH, du virus des hepatites B et C 
(les autres serologies virales n’ayant 
pas d’interet en dehors d’une suspi- 
cion clinique particuliere comme la 
mononucleose infectieuse) ; 

- la presence normale ou augmentee de 
megacaryocytes observes au myelo- 
gramme, qui atteste du caractere peri- 
pherique de la thrombocytopenie ; il 
convient toutefois d’observer que 
cette donnee n’a de valeur formelle 
que pour une thrombocytopenie pro- 
fonde ; pour une forme plus attenuee 
(plus de50 x 10 9 plaquettes/L) on 
observe, quel que soit le mecanisme 
central ou peripherique de la throm- 
bocytopenie, la presence de mega- 
caryocytes au sein de la moelle ; 

- la negativite de la recherche des anti- 
corps anti-nucleaires et du test de 
Coombs direct erythrocytaire. 

Sur l’ensemble de ces elements, on peut 
legitimement poser le diagnostic de pro- 
bability de purpura thrombocytopenique 
peripherique immunologique de meca- 
nisme le plus souvent auto-immun. En 
l’absence de contexte clinique suspect, 
il est inutile de rechercher d’ autres auto- 
anticorps. La negativite du test de 
Coombs globulaire et de la recherche des 
anticorps anti-nucleaires suffit a conclure 
au diagnostic de purpura thrombocyto- 
penique auto-immun « isole ». Dans le 
cas contraire, la thrombocytopenie peut 
s ’ inscrire dans un cadre auto-immun plus 
large comme un lupus ou un syndrome 
d’Evans (hemolyse plus thrombocyto- 
penie) dont il convient d’etablir le dia- 
gnostic en raison des modalites evolu- 
tives et therapeutiques qui les distinguent 


du simple purpura thrombocytopenique 
auto-immun. 

Il est important de preciser que la 
recherche d’ anticorps anti-plaquettes 
n’est a ce jour d’aucun interet diagnos- 
tique, compte tenu de la faible specifi- 
city de ce test (nombreux faux positifs). 
On n’oubliera pas l’examen du fond 
d’oeil lors de T evaluation du syndrome 
hemorragique. 

Controverses 

Les prises en charge diagnostique et 
therapeutique de ces purpuras auto- 
immuns font l’objet de nombreuses dis- 
cussions et les consensus ne sont pas 
encore fortement etablis. 3 " 5 A titre 
d’exemple, dans une forme typique 
sans histoire clinique evocatrice, avec 
une thrombocytopenie parfaitement 
isolee sur l’hemogramme et une nega- 
tivite biologique du bilan sanguin, cer- 
tains s’abstiennent de realiser un mye- 
logramme. Il existe alors un faible 
(mais reel) risque de meconnaitre une 
forme atypique d’aplasie medullaire ou 
de leucemie aigue debutante. 

Les modalites therapeutiques ne faisant 
pas l’objet de consensus larges, nous 
en degageons les principals donnees. 

Conduite therapeutique 
pratique 

Methodes therapeutiques 

Corticotherapie 

Les corticoides s’administrent habi- 
tuellement a raison de 1 mg/kg/j d’ equi- 
valent prednisone per os (ou par voie 
intraveineuse) sur une periode de 
3 semaines suivie d’un sevrage rapi- 
dement decroissant sur une semaine. 6 
Il est inutile (et meme dangereux) de 
poursuivre une corticotherapie au long 
cours comme on le voit faire trop sou- 
vent. 

On peut egalement recourir aux bolus 
intraveineux de methylprednisolone a 
forte dose sur une breve periode (de 
l’ordre de 3 j) comme le Solu-Medrol 
a la posologie de 15 mg/kg/j (sans 
depasser 1 g/j). Cette strategic per- 
mettrait une remontee plus rapide des 
plaquettes que la corticotherapie orale 
de 1 mg/kg/j d’ equivalent predni- 
sone. 7 


Immunoglobulines intraveineuses 
a fortes doses 

Les immunoglobulines s’administrent 
a fortes doses par voie intraveineuse 
selon des modalites variables suivant 
les habitudes allant de 0,4 g/kg/j durant 
5 j a 1 g/kg/j pendant 2 j. 8> 9 

Autres medicaments 
Le danatrol (Danazol) est assimile a un 
pseudo-androgene peu virilisant; la 
posologie generalement requise est de 
600 mg/j. Son delai d’efficacite est lent 
( 1 a 2 mois), inconstant, et son effet 
s’epuise en regie a T arret du traitement. 10 
Ce medicament est contre-indique chez 
l’enfant et la femme enceinte, et d’em- 
ploi delicat chez les femmes jeunes 
compte tenu de ses effets secondaires. 
La dapsone (Disulone), en induisant une 
oxydation de l’hemoglobine, suscite un 
certain niveau d’hemolyse, permettant 
une diversion de l’activite des macro- 
phages spleniques des plaquettes vers les 
hematies (pouvant alors entrainer une 
anemie). Tout comme pour le danatrol, 
son action est differee, inconstante et 
cesse apres l'interruption du traitement. 11 

Splenectomie 

L’ ablation de la rate s’effectue par lapa- 
rotomie ou ccelioscopie suivant les 
habitudes des chirurgiens et l’etat du 
patient. Cette intervention permet en 
regie d’eliminer le principal site d’hy- 
perdestruction plaquettaire chez une 
majorite de patients (mais ne guerit pas 
le processus d’auto-immunisation). 

Transfusion de concentres 
plaquettaires 

Les transfusions de concentres pla- 
quettaires sont inutiles pour le traite- 
ment du purpura auto-immun, car 
comme pour toute thrombocytopenie 
peripherique, le rendement transfu- 
sionnel est mediocre. 

Les transfusions doivent etre reservees 
aux formes graves ou une hemorragie 
viscerale est suspectee en sachant 
qu’elles n’auront qu’une efficacite par- 
tielle et tres transitoire. 

Indications therapeutiques 

Purpura thrombocytopenique 
auto-immun recent (au diagnostic) 

La prise en charge therapeutique ini- 
tiale depend pour l’essentiel de la 
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Tableau II 

Score (devaluation de la gravite du syndrome 
hemorragique : un score total superieur a 5 
indique un purpura thrombocytopenique 
auto-immun grave 


Syndrome hemorragique 

Epistaxis unilateral 2 

Epistaxis bilaterale 3 

Purpura localise 1 

Purpura extensif (evolution) 3 

Purpura generalise (avec ecchymoses) 4 

Bulles hemorragiques buccales ou gingivorragies 4 

Hematuries 5 

Hemorragies digestives 5 

Meno-metrorragies 4 

Elemorragies au fond d’ceil 5 


Faeteur aggravant 

Age > 60 ans 1 


severite du tableau hemorragique 
(tableau II) et de la profondeur de la 
thrombocytopenie ainsi que du contexte 
clinique. 

Si le taux de plaquettes est superieur 
a 50 x 10 9 /L, une simple surveillance 
est alors recommandee, ce taux n’en- 
trainant a lui seul pas de risque hemor- 
ragique. 3 

Si le taux de plaquettes est compris 
entre 20 et 50 x 10 9 /L sans syndrome 
et sans faeteur de risque hemorragique, 
l’abstention therapeutique et la sur- 
veillance peuvent suffire. Certains pre- 
conisent, malgre tout, une corticothe- 
rapie orale, principalement sous la 
pression des patients qu’il convient plu- 
tot de rassurer. En presence d’un syn- 
drome hemorragique, rarement observe 
a ce taux de plaquettes, il faut s’atta- 
cher a eliminer une autre cause de sai- 
gnement, eliminer une thrombocyto- 
penie centrale et alors recommander 
une corticotherapie. 

En dessous de 20 x 10 9 plaquettes/L, 
les indications therapeutiques demeu- 
rent controversies. Aucune etude 
controlee n’a ete publiee a ce jour afin 
d’optimiser le traitement initial. 3 Les 
cortico'ides et les immunoglobulines 
constituent cependant le traitement de 
choix en l re intention. Les immuno- 
globulines intraveineuses a forte dose 
permettent une ascension plus franche 
et plus rapide que les bolus intravei- 


neux de methylprednisolone. Cepen- 
dant, a ce jour, il parait raisonnable, 
compte tenu du cout eleve des immu- 
noglobulines, de preconiser les corti- 
coides en l re intention et de reserver les 
immunoglobulines aux formes a score 
hemorragique severe, ou suspectes 
d’hemorragies viscerales, ou encore 
presentant une contre-indication a 
l’emploi des cortico'ides (hypertension 
arterielle severe, ulcere gastrique evo- 
lutif). 

Une etude frangaise controlee (non 
encore publiee) etudiant les cas de pur- 
pura thrombocytopenique auto-immun 
avec moins de 20 x 10 9 plaquettes/L a 
confirme que la succession de fortes 
doses d’immunoglobulines suivie 
d’une corticotherapie orale permet une 
remontee plus rapide et plus durable 
que toutes les autres strategies. Toute- 
fois, l’absence d’accident hemorra- 
gique grave avec les strategies com- 
prenant la seule corticotherapie rend la 
encore discutable l’emploi systema- 
tique des immunoglobulines. 

Il est vraisemblable que ces traitements 
n’ont pas d’influence sur revolution 
a long terme de la thrombocytopenie, 
celle-ci evoluant par la suite pour son 
propre compte vers une persistance, 
une correction partielle, ou une gueri- 
son (les cortico'ides et les immunoglo- 
bulines ne permettant qu’une correc- 
tion symptomatique et transitoire). 


Reddive on resistance 
apres la therapeutique initiale 
En cas d’echec primaire ou de rechute 
rapide (quelques jours a quelques 
semaines) accompagne de signes 
hemorragiques apres un traitement de 
l re ligne, il convient de proposer L autre 
traitement : cortico'ides en cas d’echec 
des immunoglobulines, et vice-versa. 
Enfin, en cas d’echec combine ou suc- 
cessif des immunoglobulines et des 
cortico'ides, ou le plus souvent de reci- 
dive apres l’arret des cortico'ides, un 
traitement par le danatrol ou la dap- 
sone peut etre tente. On se souvient que 
ces 2 derniers medicaments ont une 
activite inconstante, differee et gene- 
ralement temporaire, dont le benefice 
cesse avec leur interruption. 

De meme que la corticotherapie au long 
cours est a proscrire, il est deconseille 
de reprendre une corticotherapie, 
meme en cas de succes lors de la pres- 
cription initiale, car elle sera de toute 
fagon, a terme, vouee a l’echec. 

Purpura thrombocytopenique 
auto-immun chronique 
Le traitement de la forme chronique (au 
moins 6 mois d’evolution) avec un taux 
de plaquettes regulierement inferieur a 
50 x 10 9 /L peut se resumer en un mot : 
la splenectomie (la rate etant le siege 
principal d’hyperdestruction des pla- 
quettes). En dega du delai de 6 mois 
d’evolution, la possibility de remission 
spontanee au moins partielle (plus de 
50 x 10 9 /L) doit conduire a proposer 
des traitements d’attente avant de rea- 
liser la splenectomie. Il existe un large 
consensus pour limiter le traitement a 
une simple surveillance, si le taux de 
plaquettes se maintient spontanement 
et regulierement a plus de 50 x 10 9 /L. 

Recidive apres splenectomie 
On recherche une ou plusieurs rates 
accessoires «oubliees» lors de [’in- 
tervention, notamment lorsque celle-ci 
est pratiquee sous coelioscopie (echo- 
graphie, absence de corps de Jolly sur 
le frottis sanguin). Si la recidive ou 
l’echec sont averes, une corticothera- 
pie a 1 mg/kg/j de prednisone apres 
splenectomie peut permettre une gue- 
rison la ou elle avait echoue lors du dia- 
gnostic. En cas d’inefficacite, un trai- 
tement de fond immunosuppresseur par 
cyclophosphamide en continu ou en 
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Numeration plaquettaire 


20 a 49 x I0 9 /L 
Pas d’hemorragie 


Corticotherapie ou non 


^ 50 x I0 9 /L 
Surveillance 


< 20 x I0 9 /L 


Pas d’hemorragie 


Purpura non extensif 


Syndrome hemorragique 


Abstention Corticotherapie 



Echec a 8 jours 


Succes : 
sevrage 

sur 3 a 4 semaines 


Syndrome 
hemorragique : 
immunoglobulines 
a haute dose 
0 g/kg/j) 


Pas de syndrome 
hemorragique : 

abstention 

therapeutique 


Immunoglobulines a haute dose 
(I g/kg/j) x 3 j 
et corticotherapie 
I mg/kg/j x 3 semaines 


Arbre decisionnel propose pour la strategic therapeutique initiale (non consensuel). 



bolus peut etre discute. II est bien 
entendu que ces therapeutiques ne doi- 
vent etre proposees qu’en cas de throm- 
bocytopenie severe (<20 x 10 9 /L) et 
(ou) symptomatique, car de nombreux 
patients peuvent mener une vie normale 
avec des taux de plaquettes voisins de 
20 x 10 9 /L (la corticotherapie au long 
cours etant a proscrire). 

Mesures concomitantes 
II faut proscrire toute medication sus- 
ceptible de deprimer davantage l’he- 
mostase (aspirine), interdire les injec- 
tions intramusculaires, deconseiller les 
activites a risque traumatique, evaluer 
l’interet d’un traitement hormonal afin 
de prevenir les meno-metrorragies. 


Des precautions avant et au decours 
de la splenectomie sont necessaires. 
Dans les formes de purpura thrombo- 
cytopenique oil le caractere periphe- 
rique peut paraitre douteux au vu d’un 
taux de plaquettes entre 25 et 50 x 10 9 /L 
(malgre la presence de megacaryocytes 
au sein du myelogramme), ayant mal 
repondu aux traitements reputes effi- 
caces (cortico'ides, immunoglobulines), 
il est prudent de realiser une epreuve 
isotopique de duree de vie des pla- 
quettes. Celle-ci permet le plus souvent 
de verifier le caractere peripherique de 
la thrombocytopenie par une duree de 
vie raccourcie des plaquettes et de 
contre-indiquer la splenectomie si la 
duree de vie des plaquettes est normale. 


Certains avancent que l’epreuve iso- 
topique prealable a la splenectomie per- 
met de predire l’efficacite de la chi- 
rurgie en cas de sequestration splenique 
elective. 12 Toutefois, la reelle possibi- 
lite de guerison apres chirurgie, y com- 
pris dans les formes a sequestration 
hepato-splenique, voire diffuse, et 1’ ab- 
sence d’autre solution satisfaisante, 
relativisent l’interet de cet examen dans 
cette optique. 

II ne faut pas omettre les vaccinations 
d’usage (anti-pneumocoque et anti- 
Hxmophilus voire anti-meningocoque 
egalement possibles apres la splenec- 
tomie), une antibiotherapie parenterale 
a la moindre fievre (a present prefe- 
ree a une antibiotherapie prophylac- 
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tique au long cours) ainsi que la sur- 
veillance du taux de plaquettes, en rai- 
son du possible echec ou de la reci- 
dive de la thrombocytopenie, mais 
aussi du risque de survenue d’une 
thrombocytose. 

Cas particulars 

Dans les thrombocytopenies auto- 
immunes associees a un lupus erythe- 
mateux dissemine, la corticotherapie 
doit etre «calquee» sur celle d’un 
lupus, et par consequent prolongee bien 
au dela de 3 semaines avec un sevrage 
tres progressif. Si la thrombocytopenie 
constitue l'unique symptome du lupus 
justifiant la poursuite d’une cortico- 
therapie au long cours, la splenectomie 
peut alors etre discutee. Pour les formes 
resistantes, le cyclophosphamide peut 
etre propose. 

Le syndrome des antiphospholipides 
peut etre egalement associe a des 
thrombocytopenies auto-immunes. Le 
diagnostic est evoque sur des antece- 
dents de thrombose, de fausses couches 
spontanees. 

Les formes de thrombocytopenies auto- 
immunes chroniques resistant a toutes 
les therapeutiques precedentes font 
l’objet de protocoles de recherche the- 
rapeutique par des techniques associant 
chimiotherapie a forte dose, suivie 
d’autogreffe de cellules souches hema- 
topoietiques, ou encore d’immunothe- 
rapie par l’emploi d’anticorps mono- 
clonaux anti-lymphocytes B. Certains 
resultats encourageants meritent 
confirmation. 

Dans les cas survenant au cours de la 
grossesse, la distinction n’est pas tou- 
jours facile a etablir entre un purpura 
auto-immun et une thrombocytope- 
nie gestationnelle « physiologique ». 
Celle-ci est generalement moderee et 
ne pose pas de probleme therapeutique 
particulier, des L instant que le taux de 
plaquettes demeure superieur a 
50 x 10 9 /L. De toute fa?on, a de tels 
taux, la consigne est L abstention the- 
rapeutique, qu’il s’agisse d’une throm- 
bocytopenie gestationnelle banale ou 
auto-immune. Meme si la thrombocy- 
topenie est severe, les conditions de 
1’ accouchement sont celles requises par 
les contraintes obstetricales. La cesa- 
rienne n’est pas indiquee pour le seul 
diagnostic de purpura auto-immun, 
quel que soit le taux de plaquettes. 13,14 


Environ un quart des enfants naitront 
thrombocytopeniques, mais le seul cri- 
tere predictif semble etre la notion de 
thrombocytopenie et (ou) d’hemorra- 
gies lors des accouchements prece- 
dents : en l’absence d’accident ante- 
rieur chez une multipare, le risque 
parait tres faible et inversement. 15 Les 
immunoglobulines sont souvent pro- 
posees a intervalles reguliers pour les 
formes severes, notamment avant l’ac- 
couchement. Les nouveau-nes doivent 
faire l’objet d’une surveillance durant 
les 3 jours suivant 1’ accouchement. 
Contrairement a une notion repandue, 
les ponctions de sang de cordon in utero 
ne sont pas recommandees compte tenu 
du risque encouru. 14 
Des thrombocytopenies auto-immunes 
peuvent preceder ou emailler revolu- 
tion de certaines affections comme les 
syndromes lymphoproliferatifs (comme 
la leucemie lymphoide chronique) ou 
des dysthyroidies (maladie de Basedow 
ou thyroldite de Hashimoto). 

Evolution et pronostic 

Les formes pediatriques, qui survien- 
nent volontiers dans un contexte d’in- 
fection virale recente, evoluent le plus 
souvent selon un mode aigu, guerissant 
spontanement en quelques jours a 
quelques semaines, avec ou sans trai- 
tement. En revanche, chez l’adulte, les 
formes chroniques predominent et si 
les donnees epidemiologiques sont dis- 
parates, on peut toutefois estimer que 
2 tiers des purpuras auto-immuns vont 
resister ou reevoluer apres un traite- 
ment initial. 

La probability de guerison spontanee 
apres 3 mois d’evolution ne depasse 
guere plus de 1 0 % des patients et moins 
de 1 % apres 6 mois. Les rechutes post- 
splenectomie sont de l’ordre de 30%. 
La proportion de deces imputables au 
purpura thrombocytopenique auto- 
immun pourrait atteindre 5 %, les acci- 
dents mortels survenant essentiellement 
dans la l re annee du diagnostic. Ils 
concernent generalement les formes 
d’emblee tres severes avec syndrome 
hemorragique clinique et resistant aux 
traitements. 16 Toutefois, une etude epi- 
demiologique recente evalue le risque 
de mortalite a 5 ans d’evolution a 2,2 % 
pour les patients ages de moins de 
40 ans, et a 47 % apres 60 ans ; l’espe- 


rance de vie globale des patients serait 
reduite de pres de 10 ans pour les 
formes chroniques presentant moins de 
30 x 10 9 plaquettes/L, contrastant avec 
l’idee reijue d’une evolution 
«benigne». 17 

Conclusion 

Le diagnostic des thrombocytopenies 
auto-immunes reclame un avis specia- 
lise afin de prescrire les examens utiles 
et ecarter ceux sans interet pratique. La 
prise en charge therapeutique optimale, 
encore controversee, devrait progres- 
ser vers un consensus plus large au vu 
d’etudes recemment menees. ■ 

Summary — 

Primary auto-immune 
thrombocytopenic purpura 

Francois Lefrere 

Primary immune thrombocytopenic purpura 
is a hematological disorder for which appro- 
priate diagnosis and treatment strategies are 
uncertain. Usually, it has a benign course 
associated to anti-platelet antibodies. Dia- 
gnosis is established from an acquired per- 
ipheral thrombocytopenia after ruling out 
drug or viral casualties. A larger auto- 
immune disease such as systemic lupus ery- 
thematous must be also excluded. Below 
20x 1 0 9 platelets/L however therapy is requi- 
red but the choice between glucocorticoid 
and/or intravenous immunoglobulins ( 1 VIg) 
remains controversial. IVIg allow a faster 
response than glucocorticoids but are more 
expensive. From 20 to 50xl0 9 platelets/L, 
the choice between specific therapy and abs- 
tention is also matter of controversy. Above 
50xl0 9 platelets/L, no therapy is provided. 

For children, PT1P is often spontaneously 
resolutive. In contrast, adults often present 
a chronic course; if platelet count is less than 
50xl0 9 /L, splenectomy is warranted. 
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